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uwarunkowania chorób
nerwowo-mięśniowych
Barbara Ryniewicz
Klinika Neurologiczna Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego
S T R E S Z C Z E N I E
Wiele z nabytych chorób obwodowego układu nerwowego lub
mięśni ma podłoże zapalne bądź immunologiczne. W części z nich
znany jest czynnik patogenny (np. infekcje wirusowe, bakteryjne),
w innych etiologia jest nieznana, a immunopatogeneza nie do końca
wyjaśniona. Ze względu na możliwość podjęcia właściwego le-
czenia ważne jest wczesne rozpoznanie choroby. Poniżej omó-
wiono choroby zapalne mięśni i nerwów obwodowych.
Do idiopatycznych miopatii zapalnych należą: zapalenie skórno-
-mięśniowe, zapalenie wielomięśniowe oraz wtrętowe zapalenie
mięśni. Najczęściej występujące choroby nerwów o podłożu au-
toimmunologicznym to ostra poliradikuloneuropatia (zespół Guil-
laina-Barrégo) oraz przewlekła zapalna poliradikuloneuropatia de-
mielinizacyjna. Do nabytych chorób o podłożu immunologicznym
należy neuromiotonia, w której objawy nadpobudliwości spowo-
dowane są uszkodzeniem zakończeń nerwowych. Leczenie tych
schorzeń opiera się na stosowaniu leków immunosupresyjnych
— począwszy od kortykosteroidów, przez dożylne wlewy immu-
noglobulin do plazmaferez. Konieczna jest także fizjoterapia zapo-
biegająca przykurczom i zanikowi mięśni. Powinna być ona sto-
sowana już na początku leczenia.
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Wprowadzenie
Zapalne choroby układu nerwowo-mięśniowe-
go stanowią heterogenną grupę nabytych schorzeń
mięśni lub nerwów obwodowych. Pod względem
klinicznym charakteryzują się one osłabieniem siły
mięśni, a pod względem patologicznym — obec-
nością nacieków zapalnych oraz martwicy włókien
mięśniowych. Wśród zapalnych miopatii wyróż-
nia się te o znanej etiologii, spowodowane infek-
cjami wirusowymi, bakteryjnymi, grzybiczymi czy
pasożytniczymi, o charakterze izolowanym albo
stanowiące część infekcji układowej oraz grupę
miopatii idiopatycznych, o nieznanej etiologii,
o podłożu immunologicznym. Do tej grupy należą
zapalenie skórno-mięśniowe (DM, dermatomyosi-
tis), zapalenie wielomięśniowe (PM, polymyositis)
oraz wtrętowe zapalenie mięśni (IBM, inclusion
body myositis). Poza tym mięsień może być dotknię-
ty procesem zapalnym w przebiegu amyloidozy,
sarkoidozy czy procesu nowotworowego. Opisy-
wano także inne rzadkie miopatie zapalne, takie
jak zapalenie wielomięśniowe eozynofilowe, zespół
eozynofilia–mialgia, miopatia przeszczep przeciw-
ko gospodarzowi (graft versus host myopathy) czy
polimialgia reumatoidalna.
Najszerzej omawiane w piśmiennictwie są mio-
patie zapalne idiopatyczne o podłożu autoimmu-
nologicznym, które często sprawiają trudności dia-
gnostyczne i wymagają przewlekłego leczenia
immunosupresyjnego. Wczesne rozpoznanie i wdro-
żenie prawidłowego leczenia bardzo poprawiło
rokowanie po wprowadzeniu do leczenia kortyko-
steroidów. Według Bitnuma i wsp. [1] przed za-
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stosowaniem kortykosteroidów w zapaleniu skór-
no-mięśniowym u dzieci, u 1/3 chorych doszło do
zgonu, u 1/3 pozostał niedowład znacznego stop-
nia, a tylko 1/3 wyleczono. W zapaleniu skórno-
-mięśniowym i wielomięśniowym zajęte są syme-
trycznie mięśnie ksobne, może wystąpić osłabie-
nie mięśni karku oraz dysfagia. Około 50% chorych
skarży się na bóle mięśni i stawów. Rozpozna-
nie choroby opiera się na wywiadzie, ocenie ob-
jawów klinicznych, ocenie stężenia enzymów
mięśniowych: kinazy kreatynowej (CK), trans-
aminaz, badaniu elektromiograficznym i biopsji
mięśnia.
Zarówno w DM, jak i PM mogą być obecne obja-
wy ze strony serca — zaburzenia rytmu, zastoino-
wa niewydolność serca. Powikłania ze strony płuc
mogą być wtórne do zachłyśnięcia się w przypad-
kach z dysfagią. Ponadto u około 10% chorych
z DM i PM stwierdza się śródmiąższowe zmiany
w płucach. U około 50% tych chorych stwierdzono
obecność przeciwciał przeciwko syntetazie histy-
dylo-transferazy RNA (tRNA) — tak zwane prze-
ciwciała Jo-1. Te zmiany wskazują na ciężki prze-
bieg choroby i złe rokowanie.
W licznych pracach potwierdza się związek mię-
dzy określonymi haplotypami antygenów leuko-
cytów ludzkich (HLA, human leukocyte antigen)
i różnymi rodzajami miopatii zapalnych. U rasy
kaukaskiej w PM stwierdza się obecność HLA-B8
i HLA-DR3. Młodzieńczy DM współistnieje z HLA-
-DQA1 *0501 [2].
Niejasny jest związek między procesem nowo-
tworowym a zapaleniem mięśni — większy w przy-
padku DM niż PM. Przez pierwsze 5 lat od rozpo-
znania DM jest ono największe. Mogą to być
nowotwory jajnika, płuc, pęcherza moczowego czy
ziarnica.
Rokowanie w miopatiach zapalnych bez nowo-
tworu jest gorsze u chorych w starszym wieku, z za-
jęciem narządów wewnętrznych (serce, płuca),
ostrym początkiem choroby, a przede wszystkim
w przypadku późno podjętego i niedostatecznego
leczenia. Uważa się, że rokowanie jest lepsze, jeśli
leczenie rozpoczyna się w pierwszych 6 miesią-
cach od pojawienia się początkowych objawów
choroby.
Wskaźnikiem nasilenia procesu uszkodzenia
mięśni jest wzrost lub spadek stężenia CK, prze-
biegający równolegle z procesem zdrowienia,
zwłaszcza w przypadku PM. W przypadkach DM,
szczególnie w wieku dziecięcym, stężenie CK jest
często prawidłowe i trzeba wówczas w ocenie wy-
ników leczenia kierować się stanem klinicznym.
OB może być przyspieszone, nawet znacznie, ale
u połowy chorych jest prawidłowe i nie stanowi
wiarygodnego parametru dla oceny aktywności
procesu chorobowego.
U części chorych stwierdza się obecność tak
zwanych przeciwciał swoistych dla miopatii za-
palnych. Są to przeciwciała przeciwko rybo-nukle-
oproteinom (amino-acylo-tRNA syntetazom), naj-
częściej Jo-1, obecne w około 20% przypadków PM.
Nie są one jednak ani patognomiczne ani swoiste
tkankowo. Ich obecność pozwala rozpoznać tak
zwany zespół antysyntetazowy (zapalenie mięśni,
zapalenie stawów, objaw Raynauda, włóknienie
płuc i „ręka mechanika”). W części przypadków
DM stwierdza się obecność przeciwciał przeciwją-
drowych Mi2, u innych — nieswoiste przeciwcia-
ła przeciwjądrowe.
U podstaw zapalenia skórno-mięśniowego leżą
mechanizmy humoralne, które rozpoczyna akty-
wacja dopełniacza. Prowadzi to do tworzenia się
i odkładania kompleksu atakującego błonę mikro-
naczyń, co z kolei powoduje lizę komórek śród-
błonka, martwicę naczyń włosowatych, niedo-
krwienie, mikrozawały i zapalenie. Jest to proces
o charakterze vasculitis, prowadzący do zaniku
włókien mięśniowych na obwodzie pęczka, dają-
cy charakterystyczny dla DM obraz morfologicz-
ny w biopsji mięśnia.
Szczyt zachorowań w DM to wiek dziecięcy (5.–
–14. rż.) oraz około 40. roku życia. Poza klasycz-
nymi objawami klinicznymi (typowe zmiany skór-
ne na twarzy i powierzchniach wyprostnych
stawów oraz osłabienie mięśni z przykurczami),
w postaci dziecięcej rozwija się wapnica w posta-
ci obecności złogów wapnia w tkance podskór-
nej, powięziach i ścięgnach. W postaci dorosłej,
zwłaszcza po 50. roku życia, konieczna jest dia-
gnostyka w kierunku współistniejącego często
procesu nowotworowego.
Rozpoznanie DM w przypadku obecności typo-
wych zmian skórnych i osłabienia mięśni jest
łatwe. Dla celów praktycznych należy pamiętać
o często prawidłowym stężeniu enzymów mięśnio-
wych. W badaniu elektromiograficznym (EMG,
electromyography) w fazie ostrej obecne są cechy
miopatyczne z współistnieniem potencjałów de-
nerwacyjnych. W miarę zdrowienia dochodzi do
normalizacji zapisu. W obrazie morfologicznym
mięśnia charakterystyczny jest zanik włókien na
obwodzie pęczka oraz obecność nacieków wokół
naczyń, jednak w części przypadków można trafić
na prawidłowy mięsień, co nie wyklucza rozpo-
znania.
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Zapalenie wielomięśniowe
Zapalenie wielomięśniowe to choroba o podło-
żu autoimmunologicznym, o nieznanej etiologii
i nie do końca wyjaśnionej immunopatogenezie.
Wiąże się ono z zaburzeniami odporności typu ko-
mórkowego. Uszkodzenie komórek mięśniowych
wywołane jest przez komórki T CD8, będące głów-
nym składnikiem nacieku śródmiąższowego. Ata-
kują one włókna mięśniowe, w których występuje
antygen głównego kompleksu zgodności tkankowej
klasy 1 (MHC-1, major histocompatibility complex).
W prawidłowym, zdrowym mięśniu antygen ten nie
występuje. Tworzący się kompleks MHC-1/CD8 pro-
wadzi do rozpadu komórek mięśniowych. Potwier-
dzeniem tej hipotezy jest fakt, że komórki T CD8+
pochodzące od chorych na zapalenie wielomięśnio-
we wykazują wyraźną cytotoksyczność skierowaną
przeciw miotubom w hodowli tkankowej.
Nie wiadomo, co rozpoczyna proces chorobo-
wy. Są pewne dane sugerujące rolę wirusów,
zwłaszcza RNA, które mają podobną budowę do
ludzkiego RNA. W badanych mięśniach stwier-
dzano komórki zakażone wirusem HTLV-1 (hu-
man T-cell leukemia/lymphoma virus type 1). Prze-
ciwciała są początkowo skierowane przeciwko wi-
rusom, ale w wyniku immunologicznej mimikry
może dojść do powstawania autoprzeciwciał. Po-
dobnie jest w przypadku wirusa HIV. Proces za-
początkowany przez wirusy rozwija się następ-
nie w wskutek wzmożonego wytwarzania cyto-
kin (głównie interleukiny 1) i czynników wzro-
stowych (TGF-b 1–3).
Zapalenie wielomięśniowe występuje najczę-
ściej po 35. roku życia, ale także u dzieci i mło-
dzieży. Początek może być powolny. Objawy kli-
niczne to symetryczne osłabienie mięśni obręczy
biodrowej i barkowej, czasem dysfagia czy osłabie-
nie mięśni szyi. W przebiegu choroby występują
remisje i nawroty. Przebieg powoli postępujący
narzuca często konieczność różnicowania z postę-
pującymi dystrofiami mięśniowymi o podłożu ge-
netycznym (zwłaszcza z postacią obręczowo-koń-
czynową). Najbardziej pewnym kryterium różni-
cującym jest wykazanie kompleksu MHC/CD8
w badaniu immunohistochemicznym mięśnia, nie-
stety niedostępnym w Polsce. Skuteczność proce-
su leczenia może być kontrolowana przez ozna-
czanie stężenia enzymów mięśniowych w surowi-
cy krwi (CK i transaminazy), które w PM zawsze
są podwyższone.
W diagnostyce PM poza oznaczeniem stężenia
enzymów mięśniowych istotne znaczenie ma ba-
danie EMG (zapis miopatyczny z obecnością po-
tencjałów denerwacyjnych) oraz badanie morfolo-
giczne wycinka mięśniowego, w którym stwierdza
się różną średnicę włókien, obecność włókien ule-
gających martwicy i włókien regenerujących, wod-
niczki, przerost tkanki łącznej oraz rozproszony
naciek śródmiąższowy.
Zapalenie wielomięśniowe może współistnieć
z chorobami układowymi tkanki łącznej, takimi jak
toczeń trzewny układowy, twardzina, mieszana
choroba tkanki łącznej, tworząc tak zwane zespo-
ły nakładania (overlap syndromes). Występują one
znacznie częściej u kobiet po 35. roku życia niż
u mężczyzn (stosunek 9:1).
Wtrętowe zapalenie mięśni
W 1967 roku Chou [3] opisał przypadek 66-let-
niego mężczyzny z objawami „przewlekłego zapa-
lenia wielomięśniowego”, u którego w biopsji mię-
śnia stwierdzono obecność wtrętów w jądrze i cy-
toplazmie oraz wodniczki. Cztery lata później na-
zwano to schorzenie inclusion body myositis. Od-
tąd opublikowano opisy następnych przypadków,
a także liczne prace próbujące wyjaśnić immuno-
patogenezę tej choroby [4]. Jest ona podobna do
patogenezy PM — pierwotne zaburzenie odporno-
ści komórkowej są mediowane przez cytotoksycz-
ne komórki T CD8+. Etiologia jest nieznana, a pa-
togeneza nadal słabo poznana. Ponieważ struktu-
ry białkowe wtrętów wykazują podobieństwo do
beta-amyloidu, białka tau i apolipoproteiny E, pró-
bowano znaleźć marker swoisty dla IBM. W pracy
Salajegheha i wsp. [5] wykazano, że białko TDP-43
(nucleic acid binding protein) wykazuje wysoką czu-
łość (91%) i wysoką swoistość (100%) w IBM w po-
równaniu z innymi miopatiami zapalnymi. Białko
to, a także inne wiążące RNA mogą wpływać na
funkcjonowanie wewnątrzjądrowego RNA.
Poza wtrętowym zapaleniem mięśni istnieją po-
stacie tzw. IBM uwarunkowane genetycznie, tak-
że rodzinne, z podobnymi zmianami w biopsji mię-
śnia, ale bez cech zapalnych.
Wtrętowe zapalenie mięśni jest nabytą miopa-
tią zapalną o nieznanej etiologii, różniąca się od
DM i PM obrazem klinicznym, obrazem morfolo-
gicznym mięśnia oraz brakiem odpowiedzi na le-
czenie. Uważa się, że jest ona najczęstszą miopatią
zapalną u osób po 50. roku życia. Początek choroby
jest podstępny, przebieg postępujący, prowadzący
do znacznej niepełnosprawności. Osłabienie mię-
śni jest często asymetryczne, w przeciwieństwie do
DM i PM, dotyczy mięśni ksobnych (mięsień czwo-
rogłowy) i odsiebnych (mięśnie przedramion, zgi-
nacze stóp).
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Leczenie miopatii zapalnych
Podstawą leczenia jest konwencjonalna, nie-
swoista terapia immunosupresyjna [6]. Znaczny
odsetek chorych z PM i DM odpowiada poprawą
na leczenie samymi kortykosteroidami albo w po-
łączeniu z innymi lekami immunosupresyjnymi.
W niektórych przypadkach, zwłaszcza PM, ob-
serwuje się jednak nawroty i oporność na leczenie.
Leki pierwszego rzutu to prednizon i metylpred-
nizolon. Metylprednizolon podawany dożylnie na
początku choroby jest bardziej efektywny i pozwala
szybciej osiągnąć poprawę. Leki drugiego rzutu to
azatiopryna, którą często dołącza się do prednizo-
nu, uzyskując lepszą kontrolę objawów choroby
i pozwalając szybciej zmniejszać dawki lub wycofy-
wać z leczenia kortykosteroidy (zwłaszcza w przy-
padku nasilonych działań niepożądanych) oraz
metotreksat. Leki trzeciego rzutu to cyklospo-
ryna, cyklofosfamid, ewentualnie dożylne immu-
noglobuliny. W przypadkach opornych na leczenie
zalecana jest swoista immunoterapia. Stosuje się tu-
taj: rytuksymab — przeciwciało monoklonalne prze-
ciwko komórkom CD20+b, takrolimus — selektyw-
nie hamujący transkrypcję cytokin, szczególnie
interleukiny 2, sirolimus (rapamycyna) — hamują-
cy proliferację komórek T i B i produkcję cytokin.
Wtrętowe zapalenie mięśni jest miopatią oporną
na leczenie. Większość chorych nie odpowiada na
leczenie kortykosteroidami ani innymi lekami im-
munosupresyjnymi. W przypadkach dysfagii pró-
buje się stosować immunoglobuliny. Najlepsze efek-
ty leczenia wśród miopatii zapalnych można osią-
gnąć w DM, gorsze w PM, a IBM nie poddaje się
leczeniu i prowadzi do unieruchomienia większo-
ści chorych.
Bardzo ważne jest wczesne rozpoczęcie fizjotera-
pii zapobiegającej przykurczom i zanikowi mięśni.
Zapalenie mięśni o znanej etiologii
Ostre zapalenie mięśni może być wywołane
przez wirusy, bakterie, pierwotniaki czy grzyby [7].
W przebiegu infekcji wirusowej najczęściej wystę-
pują łagodne objawy kliniczne, ale czasem prze-
bieg może być ciężki, z towarzyszącą rabdomio-
lizą. Wirusy powodujące zapalenie mięśni to naj-
częściej wirus grypy i wirus Coxsackie. Łagodne
zapalenie mięśni stwierdza się w przebiegu infek-
cji wirusem grypy A i B, paragrypy i adenowirusa.
Ostra rabdomioliza może wystąpić w przebiegu gry-
py A i B, infekcji Coxsackie B5, echowirusem, ade-
nowirusem czy wirusem opryszczki. Dobrze po-
znane są miopatie zapalne spowodowane przez re-
trowirusy HIV.
Klinicznie dominuje mialgia, najczęściej mięśni
łydek, czasem także mięśni ud, trwająca 1–2 tygo-
dni. Można stwierdzić umiarkowany wzrost stę-
żenia CK. Rzadko dochodzi do mioglobinurii po-
wodującej ryzyko niewydolności nerek.
W przypadkach infekcji bakteryjnych mięsień
szkieletowy wykazuje znaczną odporność. Tylko
w przypadkach ciężkich bakteriemii może dojść do
wystąpienia ropni lub tak zwanego ropnego zapa-
lenia mięśni.
W przypadku infekcji grzybiczych zajęcie mię-
śni jest niezwykle rzadkie, dotyczy głównie cho-
rych z zaburzeniami odporności, leczonych inten-
sywnie lekami immunosupresyjnymi. Czynnikiem
etiologicznym mogą być kryptokoki, candida, hi-
stoplasma.
Zapalenie mięśni może być spowodowane przez
Toxoplasma gondii, których nosicielami są domo-
we zwierzęta. W biopsji mięśnia stwierdza się
wówczas nacieki zapalne oraz cysty. Inne czynni-
ki przyczynowe zmian zapalnych w mięśniach to
Trypanosoma, Cysticercus (larwa Taenia solium),
Trichinella, Echinococcus, Toxocara canis.
Choroby te występują regionalnie, zwłaszcza
w przypadku złych warunków sanitarnych.
Choroby nerwów obwodowych
Choroby nerwów obwodowych mogą być albo
uwarunkowane genetycznie (ruchowo-czuciowe neu-
ropatie dziedziczne) albo nabyte. Proces chorobowy
może dotyczyć osłonki mielinowej (neuropatie de-
mielinizacyjne) albo aksonu (neuropatie aksonalne).
Wśród neuropatii nabytych określenie neuritis
oznacza chorobę zapalną nerwów spowodowaną
przez czynnik zakaźny lub przez proces immuno-
logiczny. Wśród czynników zakaźnych należy
wziąć pod uwagę boreliozę, HIV, wirusowe zapa-
lenie wątroby typu C, półpasiec, zakażenie wiru-
sem cytomegalii. Do neuropatii o podłożu immu-
nologicznym należy przede wszystkim zespół
Guillaina-Barrégo (GBS, Guillain-Barré syndrome)
i jego odmiany, przewlekła idiopatyczna neuropa-
tia demielinizacyjna (CIDP, chronic idiopathic de-
myelinating neuropaty), a także wieloogniskowa
neuropatia ruchowa z blokiem przewodzenia, czę-
sto ze wzrostem miana przeciwciał przeciwko GM1.
Najczęstszą nabytą ostrą poliradikuloneuropa-
tią jest GBS, u którego podłoża leżą mechanizmy
immunologiczne komórkowe i humoralne. Od
pierwszego opisu choroby przez Guillaina, Barrégo
i Strohla w 1916 roku, bardzo liczne doniesienia
dotyczą spektrum klinicznego choroby, badań elek-
trofizjologicznych oraz prób wytłumaczenia immu-
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nopatogenezy. Badania są prowadzone także na
doświadczalnych modelach alergicznego zapalenia
nerwów u zwierząt [8]. Dostarczyły one dowodów,
że demielinizacja wynika z ataku kompleksu prze-
ciwciało–komplement na komórkę Schwanna i/lub
mielinę. W surowicy osób chorych stwierdzono
obecność przeciwciał przeciwko mielinie, a wyni-
ki badań immunologicznych potwierdziły zapal-
ny charakter choroby [9]. Spośród ocenianych
przeciwciał największy udział w uszkodzeniu ner-
wu mają przeciwciała przeciwko gangliozydom
GM1. Przeciwciała anty-GM1 klasy IgG występują
u 20–38% chorych z ostrą neuropatią aksonalną,
a około 50% osób ze stwierdzanymi przeciwciałami
przebyło infekcję Campylobacter jejuni, w przypad-
ku której należy zadać pytanie, jaką rolę pełni
w patogenezie GBS. W surowicy chorych występują
także inne przeciwciała przeciwko gangliozydom:
GD1a, GD16, asialo GM1 i LM1. Uważa się, że prze-
ciwciała anty GQ1b klasy IgG są swoiste dla ze-
społu Millera-Fishera lub GBS z oftalmoplegią,
przeciwciała przeciwko GD1a występują bardzo
często w aksonalnej postaci GBS, a przeciwciała
anty G11 w postaci GBS z objawami opuszkowy-
mi. Nadal jednak immunopatogeneza GBS nie jest
do końca wyjaśniona.
Zespół Guillaina-Barrégo
Objawy kliniczne i przebieg
Zespół Guillaina-Barrégo jest jedną z najczęst-
szych chorób powodującą ostre porażenie mię-
śni. Zapadalność wynosi 0,6–1,9 przypadku na
100 000 osób. Pierwsze objawy często pojawiają
się kilka dni lub tygodni po przebytej infekcji
górnych dróg oddechowych lub przewodu pokar-
mowego. Jest to symetryczny, wiotki niedowład
kończyn ze zniesieniem odruchów fizjologicz-
nych, początkowo z przewagą ksobną oraz pare-
stezje. W około 50% przypadków występuje nie-
dowład mięśni twarzy, czasem objawy gałkoru-
chowe czy opuszkowe. Przebieg jest najczęściej
jednofazowy, a rokowanie dobre. U około 20%
chorych może wystąpić niewydolność oddecho-
wa. Dość często mają miejsce objawy autono-
miczne, zwłaszcza ze strony układu sercowo-
-naczyniowego, czasem zaburzenia zwieraczy.
Oprócz klasycznej postaci demielinizacyjnej ze-
społu GBS, opisano ostrą formę aksonalną (AMAN,
acute motor axonal neuropaty; ASMAN, senso-
ry-motor), zwykle poprzedzoną infekcją Campy-
lobacter jejuni lub Haemophilus Influenzae,
z obecnością w surowicy chorych przeciwciał
anty-GD1a i innych.
Rozpoznanie GBS opiera się na wywiadzie,
w którym ważny jest okres narastania objawów,
obrazie klinicznym (wiotki niedowład kończyn ze
zniesieniem odruchów fizjologicznych), badaniu
płynu mózgowo-rdzeniowego (podwyższenie stę-
żenia białka z cytozą nieprzekraczającą 10 w mm3)
oraz badaniu elektrofizjologicznym. Biopsję ner-
wu wykonuje się wyjątkowo.
Badania elektrofizjologiczne (elektroneurografia
[ENG, electroneurography] i elektromiografia [EMG,
electromyography]) pozwalają na odróżnienie pro-
cesu demielinizacyjnego od aksonalnego. Zmiany
stwierdzane w badaniu ENG to: zwolnienie szyb-
kości przewodzenia we włóknach ruchowych i czu-
ciowych nerwów obwodowych, znaczne wydłuże-
nie latencji fali F, wieloogniskowy blok przewo-
dzenia, często niska amplituda odpowiedzi M.
W badaniu EMG stwierdza się objawy odnerwie-
nia, a następnie reinnerwacji w przypadku współ-
istnienia uszkodzenia aksonalnego. Jeśli w nerwie
są zmiany tylko demielinizacyjne, zapis podstawo-
wy z mięśni jest prawidłowy. Należy pamiętać, że
zmiany w badaniu ENG pojawiają się dopiero po
kilku, a nawet kilkunastu dniach od początku cho-
roby. Wcześniej prawidłowy wynik nie wyklucza
rozpoznania GBS. Najwcześniej pojawiające się od-
chylenia to wydłużenie latencji fali F lub jej brak,
wskazujące na zajęcie korzeni procesem demieli-
nizacyjnym. Zwolnienie szybkości przewodzenia
jest znaczne, często poniżej 30 m/s. Stwierdzenie
zmian świadczących o uszkodzeniu aksonalnym
uważa się za niepomyślne rokowniczo. Są to znacz-
ne obniżenie amplitudy odpowiedzi M podczas
drażnienia nerwów oraz obecność fibrylacji i do-
datnich fal ostrych w zapisie z mięśni. Zmiany
elektrofizjologiczne utrzymują się bardzo długo,
czasem miesiące lub lata po klinicznym wyzdro-
wieniu [10].
Leczenie
W leczeniu GBS stosuje się plazmaferezy
(PE, plasma exchange) i dożylne immunoglobuli-
ny (i.v. Ig) [11]. Ich korzystne działanie jest po-
równywalne. Kortykosteroidy nie są wskazane.
Podstawowym wskazaniem do rozpoczęcia lecze-
nia PE lub i.v. Ig jest ciężka postać choroby z unie-
ruchomieniem chorego oraz zagrożenie niewydol-
nością oddechową. Leczenie nie jest konieczne
u chorych, którzy chodzą samodzielnie w 2. tygo-
dniu choroby. Ponadto konieczne jest stałe mo-
nitorowanie wydolności oddechowej, czynności
serca, leczenie przeciwzakrzepowe, leczenie bólu,
fizjoterapia.
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Przewlekła zapalna neuropatia demielinizacyjna
Przewlekła zapalna neuropatia demielinizacyj-
na (CIDP) to nabyta choroba nerwów obwodowych
o podłożu immunologicznym, w której objawy na-
rastają w ciągu co najmniej 2 miesięcy. Nie wiado-
mo, co rozpoczyna proces immunologiczny ani jaki
jest dokładny mechanizm patogenetyczny [12].
Przyjmuje się, że jest on podobny do sugerowane-
go w GBS, aczkolwiek mniej znana jest liczba prze-
ciwciał obecnych w surowicy chorych. Sugeruje
się udział przeciwciał przeciwko białkom mieliny
PO, PMP22, P2 oraz przeciwko gangliozydom, mię-
dzy inymi GM1 i innych. Poza znaczeniem czyn-
ników humoralnych istnieją dowody na patogenną
rolę komórek T.
Objawy kliniczne wynikają z uszkodzenia ner-
wów o charakterze demielinizacyjnym, ale w więk-
szości przypadków współistnieje proces aksonal-
ny; CIDP występuje z częstością 1 na 100 000 osób,
w każdym wieku. Wiotki niedowład kończyn roz-
wija się zwykle powoli, obejmuje symetrycznie
mięśnie ksobne i dosiebne. Objawy autonomiczne
są rzadkie. Przebieg choroby może być postępują-
cy lub nawracający. Obecność zmian aksonalnych
z ubytkiem włókien w nerwie pogarsza rokowanie.
Rozpoznanie opiera się na stwierdzeniu powol-
nego narastania niedowładu wiotkiego ze zniesie-
niem odruchów fizjologicznych, stwierdzeniu pod-
wyższonego stężenia białka w płynie mózgowo-
rdzeniowym i odchyleń w badaniu ENG. O proce-
sie demielinizacyjnym świadczy obecność bloku
przewodzenia, zwolnienie szybkości przewodzenia,
wydłużenie latencji fali F. Żadna z tych zmian po-
jedynczo nie jest swoista dla CIDP. Opracowano
kryteria elektrofizjologiczne rozpoznania choroby:
duże, dodatkowe i wykluczające (w 1991 roku
przez Amerykańską Akademię Neurologii, a w 2003
roku przez Federację Towarzystw Neurologicz-
nych). Uważa się, że są one jednak nazbyt restryk-
cyjne [13].
W leczeniu CIDP stosuje się kortykosteroidy,
i.v. Ig oraz PE [14]. Leczenie jest nieraz długie, wielo-
letnie. Początkowa dawka prednizonu wynosi
1 mg/kg mc., zmniejsza się stopniowo w miarę po-
prawy. Immunoglobuliny podaje się w dawce 0,4 g/
/kg mc. przez 5 dni. Można także stosować PE w przy-
padku braku poprawy po Ig. Kortykosteroidy są
zwykle stosowane bardzo długo. W przypadkach
opornych stosuje się azatioprynę, cyklofosfamid.
W przypadku czysto ruchowej postaci CIDP ko-
nieczne jest rozpoczęcie leczenia immunoglobuli-
nami, ponieważ kortykosteroidy mogą nasilać ob-
jawy choroby. Uzupełnieniem leczenia farmakolo-
gicznego jest fizjoterapia, ewentualne zaopatrze-
nie ortopedyczne oraz leczenie bólu neuropa-
tycznego.
Neuromiotonia
Opisana po raz pierwszy przez Isaacsa w 1961 ro-
ku, charakteryzuje się sztywnością mięśni w wyni-
ku stałej, spontanicznej czynności włókien mięśnio-
wych, związanej z nadpobudliwością, wynikającą
z patologii kanałów potasowych w zakończeniach
nerwowych [15]. Patologia ta spowodowana jest albo
mutacjami w genie kanałów potasowych (w postaci
wrodzonej), albo przez mechanizm autoimmuno-
logiczny (przeciwciała przeciwko kanałom potaso-
wym) w postaci nabytej [16], która może współist-
nieć z innymi chorobami immunologicznymi, jak
grasiczak z miastenią lub bez, może też występo-
wać jako zespół paranowotworowy. W surowicy
chorych stwierdza się często obecność także in-
nych przeciwciał, między innymi przeciwko recep-
torom acetylocholiny. Stwierdzenie obecności prze-
ciwciał i odpowiedź na leczenie plazmaferezą prze-
mawia za podłożem immunologicznym schorzenia,
a celem wydaje się być neuronalny, bramkowany
potencjałem kanał potasowy (VGKC, voltage-gated
potassium channel antibodies).
Rozpoznanie neuromiotonii opiera się na ba-
daniu elektrofizjologicznym. Czynność sponta-
niczna jest bardzo nasilona, często ciągła i obej-
muje wyładowania neuromiotoniczne, miokimie,
wyładowania multipletów. W leczeniu objawo-
wym stosuje się karbamazepinę z bardzo dobrym
efektem.
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